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La cardiologia pediatrica es una disciplina en continua
evolucién, que abarca no soélo las cardiopatias congéni-
tas y adquiridas en la infancia, sino también al adulto
afecto de cardiopatias congénitas y el diagnéstico y la
prevencion de las cardiopatias en la época prenatal. Des-
tacamos novedades en el campo de la genética y resal-
tamos algunos articulos de diagnostico por resonancia
magnética o tomografia multicorte, asi como nuevas pu-
blicaciones en el campo de la electrofisiologia y en el tra-
tamiento quirdrgico en el nifio y en el adulto con cardio-
patia congénita. También abordamos el campo cada vez
mas avanzado de la asistencia ventricular mecanica
como puente al trasplante en nifios.

Palabras clave: Cardiologia pediatrica. Cardiopatias con-
génitas del adulto.

Progress in Pediatric Cardiology, Congenital
Heart Disease in Adults, and Heart Surgery for
Congenital Heart Disease

The field of pediatric cardiology is continually developing
and now covers not only congenital and acquired heart
disease in children but also congenital heart disease in
adults and the prenatal diagnosis and prevention of heart
disease. This review highlights new findings in the field of
genetics, selected articles on the use of magnetic
resonance imaging and multislice CT in diagnosis, and
recent publications on electrophysiology and the surgical
treatment of children and adults with congenital heart
disease. In addition, the increasingly advanced use of
mechanical assist devices as a bridge to heart
transplantation in children is also discussed.

Key words: Pediatric cardiology. Congenital heart disease
in adults.

EPIDEMIOLOGIA Y GENETICA

El diagnostico prenatal de las cardiopatias congé-
nitas (CC) podria hacer disminuir su incidencia, ya
que la interrupcion del embarazo en Europa es muy
frecuente en caso de CC grave o asociada a otras
malformaciones' (> 70% con sindrome de Down?).
Seleccionamos tres estudios prenatales. En un estu-
dio de California® se detectaron 1/3 CC durante el
embarazo (91/309): drenaje venoso andémalo (0),
trasposicion de las grandes arterias (TGA) (19%),
obstrucciones izquierdas (23%) y corazones univen-
triculares (60%); en Australia* se detect6 el 22,5%.
En Francia®, sin embargo, en un area con obstetras
con intensa formacién en ecocardiografia prenatal,
detectaron un 71% (el 90% de hipoplasias izquier-
das y ventriculos tnicos y el 68% de TGA). Aun
queda, por lo tanto, camino que recorrer en el diag-
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nostico prenatal. Un estudio epidemiologico de At-
lanta® muestra una prevalencia de CC de
81,4/10.000 y de CC critica de 15,6/10.000, y no
muestra cambios significativos con respecto a estu-
dios anteriores. La deteccion de las CC criticas en el
periodo neonatal inmediato, especialmente las cia-
nogenas, podria facilitarse con la utilizacion siste-
matica de pulsioximetria en las unidades de neona-
tos’; la American Association of Pediatrics (AAP) y
la American Heart Asociation (AHA) concluyen
que, aunque no sea suficientemente sensible para
detectar todas las CC, puede ser de utilidad como
criba general®.

Se estan generalizando los estudios genéticos en
algunas CC y sobre todo en miocardiopatias y arrit-
mias severas con riesgo vital. La AHA y la AAP
publicaron en 2007 un documento sobre el origen
genético de las CC°. Recientemente se han publica-
do articulos con informacion detallada adicional
sobre los genes causales de las CC y los sindromes
malformativos!®!' como el sindrome de Down'?, la
delecion 22q11% y el sindrome de Noonan't. Mere-
cen la pena las recomendaciones de distintas socie-
dades cientificas sobre estudios familiares y genéti-
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ABREVIATURAS

CC: cardiopatias congénitas.

cc-TGA: trasposicion corregida de los grandes
vasos.

CIV: comunicacion interventricular.

CRT: terapia de resincronizacion cardiaca.

DALI: desfibrilador automatico implantable.

EV: extrasistoles ventriculares.

RM: resonancia magnética.

TC: tomografia computarizada.

VD: ventriculo derecho.

VI: ventriculo izquierdo.

cos en el caso de miocardiopatias y muerte subita
familiar'>'"7. Se destaca la importancia de unidades
de referencia y de la opinion de expertos frente a la
realizacion indiscriminada de estudios genéticos.

METODOS DIAGNOSTICOS

Aunque la ecocardiografia sea la piedra angular
del diagnéstico, la resonancia magnética (RM) y la
tomografia computarizada (TC) multicorte se estan
incorporando a marchas forzadas a la evaluacioén
de los pacientes con CC. Las nuevas modalidades
de ecografia tridimensional, Doppler tisular y técni-
cas de speckle sin duda aportan nueva informacion
de gran utilidad'®*°. La RM y la TC ofrecen image-
nes de gran calidad en situaciones de mala ventana
ecografica, pacientes en postoperatorio y estructu-
ras extracardiacas y permiten limitar los estudios
angiograficos. Es de destacar su utilidad en los ca-
sos de atresia pulmonar (AP) con comunicacién in-
terventricular (CIV) y colaterales aortopulmonares
grandes (MAPCADYS) (fig. 1), en los casos de anoma-
lias del arco adrtico, del retorno venoso, en la eva-
luacion postoperatoria de la tetralogia de Fallot y
en los postoperatorios de Fontan. En pediatria, una
gran limitacion de la RM es la necesidad de seda-
cion; en la TC, la utilizacidén de radiaciones ionizan-
tes21—23'

HIPERTENSION PULMONAR

Continaa el debate sobre la utilidad del trata-
miento de la hipertensién pulmonar. Seleccionamos
un articulo de la experiencia pediatrica en Reino
Unido?. Revisan la evolucidn de 216 nifios estudia-
dos con diversas combinaciones de tratamientos en-
tre 2001 y 2006; las supervivencias a 1, 3 y 5 afios
fueron del 85,6, el 79,9 y el 71,9%, y concluyen que
los nuevos tratamientos han sido claramente bene-
ficiosos.
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TRATAMIENTO DE INSUFICIENCIA
CARDIACA. ASISTENCIA VENTRICULAR
Y TRASPLANTE

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca en ninos
no sigue recomendaciones derivadas de ensayos clini-
cos, sino de opinién de expertos. La mayoria de los
pacientes siguen tratamiento con inhibidores de la en-
zima de conversion de angiotensina (IECA); la utiliza-
cion de bloqueadores beta, a diferencia de en adultos,
es escasa y de dudosa eficacia®?. Las publicaciones
relacionadas con la utilizacion de nuevos farmacos
como levosimendan, aunque se estén utilizando cada
vez con mayor frecuencia en la practica clinica, son
muy escasas®’. En niflos esta atn por comprobar de
forma definitiva la utilidad del péptido natriurético
cerebral (BNP) en el diagnostico y el seguimiento de
pacientes con insuficiencia cardiaca, pero es un para-
metro cada vez mas utilizado en la practica clinica®.

El trasplante cardiaco es la tinica opcion de trata-
miento en la insuficiencia cardiaca resistente a farma-
cos. Tanto la posibilidad de recuperacion, incluso tar-
dia®, como la preocupante mortalidad en lista de
espera®®! hacen especialmente necesarias las estrate-
gias de utilizacién de oxigenacidén extracorporea de
membrana y asistencia ventricular como puente al
trasplante o incluso a la recuperacion®>*. En el ultimo
aflo se han publicado muchos articulos que resaltan la
gran utilidad de la asistencia ventricular. En pediatria,
el sistema EXCOR Berlin-Heart® posibilita el trata-
miento a cualquier edad®, y ya ha habido experiencia
en Espafia con buenos resultados*. En un caso nove-
doso se utilizd un oxigenador de membrana asociado
a un EXCOR utilizando sus mismas canulas®.

El informe pediatrico anual del trasplante cardiaco
de la Internacional Society for Heart and Lung
Transplantation (ISHLT)? recoge todos los aspectos
relacionados con las indicaciones, el tratamiento in-
munosupresor, la evolucion y las complicaciones del
trasplante. En los tltimos afios es de destacar la ex-
periencia multicéntrica con trasplante con incompa-
tibilidad de grupo ABO en la lactancia®. Se han co-
municado casos pediatricos de recuperacion de la
funcion ventricular con trasplante de células madre®’
y, por ultimo, han saltado a la prensa general dos ca-
sos sorprendentes: «Extirpacion de 6rgano trasplan-
tado en caso de trasplante heterotopico»®® y «Victo-
ria legal de una nina inglesa de 13 afios para rechazar
un trasplante cardiaco»®.

ARRITMIAS
Desfibriladores automaticos (DAI) en pacientes
pediatricos y con cardiopatia congénita

Aunque los DAI son eficaces y actualmente mas
pequetios, la experiencia pediatrica es escasa y las



Fig. 1. Paciente de 13 dias de vida, con
diagndstico clinico de atresia pulmonar
con comunicacion interventricular. A: re-
construccion tridimensional del estudio de
tomografia computarizada multidetector,
vision posterior del arco adrtico; se identi-
fican al menos tres ramas colaterales que
irrigan el pulmén, una derecha, la primera,
y dos izquierdas, la segunda y la tercera.
B: arterias pulmonares (flechas) junto con
las colaterales; confluye en el hilio izquier-
do una de las colaterales (*). C: recons-
truccion multiplanar, colateral que se diri-
ge al Iobulo inferior derecho (*).

indicaciones en nifos y pacientes con CC son poco
precisas. Las complicaciones principales se deben a
fallo del electrodo. Seleccionamos tres estudios de
2008. Berul et al* incluyeron a 443 pacientes, el
69% con CC, Fallot (19%) y miocardiopatia hiper-
trofica (14%); prevencion primaria, 52%. Tuvieron
de 1 a 29 descargas apropiadas 105 pacientes (26%)
y 1-29 inapropiadas 87 pacientes (21%), principal-
mente atribuibles a fallo del electrodo (14%), taqui-
cardia sinusal o auricular (9%) y/o sobredeteccion
de la onda T (4%). Khairy et al*' estudiaron a
37 pacientes (media de edad, 28 £ 7,6 anos) porta-
dores de DAI tras cirugia de Senning o Mustard;
indicacién primaria (23) o secundaria (14). Obser-
varon mayor incidencia de descargas apropiadas en
los casos de prevencion secundaria (6%/afio) que en
prevencion primaria (0,5%/ano). El 6,6% de los pa-
cientes presentaron descargas inapropiadas y el
37,8%, complicaciones. Concluyen que los pacien-
tes que tienen mayor probabilidad de sufrir descar-
gas apropiadas son los de prevencion secundaria.
Resaltan que las arritmias supraventriculares pue-
den tener relacion con el comienzo de la taquicardia
ventricular (TV) en estos pacientes y que los blo-
queadores beta pueden tener un papel protector.

En otro ensayo multicentrico¥ se estudio a
121 pacientes, fundamentalmente adultos, con Fa-
llot y DAI, y observaron elevada incidencia de des-
cargas apropiadas (30%), aunque las inapropiadas
y las complicaciones del electrodo también fueron
frecuentes. Importantes avances como la telemetria
sin cable, alarmas, seguimiento remoto, telemonito-
rizacion y los parches subcutaneos, sin electrodos
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endocardicos o epicardicos, pueden contribuir a op-
timizar el sistema.

Terapia de resincronizacion cardiaca (CRT)

La CRT se utiliza para la insuficiencia cardiaca
resistente con disfuncion ventricular izquierda (FE
< 25%), grado funcional > 3 (NYHA) y asincronia
por bloqueo de rama izquierda (QRS > 150 ms).
Un estudio retrospectivo reciente ha demostrado su
eficacia en pacientes con CC*: estudio de 109 pa-
cientes con edades de 0,2 a 73,8 (mediana, 16,9)
afios, 87 con CC, 12 con bloqueo auriculoventricu-
lar (BAV) congénito y 10 con miocardiopatia dila-
tada. El ventriculo sistémico era izquierdo, derecho
0 Unico en 69, 36 y 4 de los pacientes respectiva-
mente. No se observo respuesta a CRT en el 18,5%;
el diagnédstico de base de miocardiopatia dilatada y
la peor clase funcional fueron factores predictivos
de mala respuesta, mientras que la disfuncion de un
ventriculo sistémico de morfologia izquierda lo fue
de mejoria. Resaltan que la insuficiencia cardiaca
asociada con estimulacion ventricular es la mejor
indicacién para CRT en nifios y pacientes con CC.

Historia natural de las arritmias cardiacas

Beaufort-Krol et al* han estudiado la historia
natural de los extrasistoles ventriculares (EV) en ni-
fios sin CC y concluyen que los EV con morfologia
de bloqueo de rama derecha desparecen con el tiem-
po, mientras que los que tienen bloqueo de rama iz-
quierda no desaparecen, pueden producir alteracio-
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nes hemodinamicas y precisan seguimiento a largo
plazo.

La taquicardia ectdpica congénita de la union es
poco frecuente pero tiene mal prondstico; se ha pu-
blicado en 2009 un estudio retrospectivo multicén-
trico que incluye a 99 pacientes (media de edad, 0,8
afios)®. Los menores de 6 meses presentaron con
mas frecuencia taquicardia incesante y también mas
rapida. Se pudo controlar con antiarritmicos en el
89% de los casos; la amiodarona fue el farmaco mas
eficaz. La terapia intervencionista mediante abla-
cion con catéter fue eficaz en mas del 80% de los
pacientes. Se registraron 4 muertes, todas de meno-
res de 6 meses.

Preexcitacion en pacientes asintomaticos

El manejo clinico de los nifos con preexcitacion
asintomatica es un tema controvertido: el grupo de
Milan analiza la historia natural de 184 pacientes de
8-12 afios con preexcitacion asintomatica*. Se les
realizo un estudio electrofisiologico y seguimiento se-
mestral mediante ECG y Holter durante 57 meses;
51/158 presentaron sintomas atribuibles a arritmias,
19 potencialmente letales. El analisis estadistico mos-
tré que el periodo refractario corto (< 240 ms) y vias
accesorias multiples son los factores de riesgo de
eventos; por lo tanto, los nifios con estos datos serian
los mejores candidatos a ablacion profilactica.

Taquicardia ventricular polimorfica
catecolaminérgica (TVPC)

La TVPC es una enfermedad potencialmente le-
tal, especialmente para nifios y jovenes, caracteriza-
da por la aparicion de arritmias ventriculares graves
con estimulacion adrenérgica, cuyo tratamiento in-
cluye bloqueadores beta y, en algunos casos, DAL
En un interesante articulo, Wilde et al*’ analizaron
prospectivamente la evolucion a largo plazo de
3 pacientes diagnosticados de TVPC a los que se
practicd denervacién simpatica cardiaca izquierda
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Fig. 2. Cartografia de un aleteo auricular
tipico. A la izquierda, registro de la activa-
cion auricular derecha mediante un caté-
ter dodecapolar que demuestra el sentido
antihorario en la auricula derecha. La car-
tografia tridimensional (derecha) permite
mas detalle y mediante un codigo de colo-
res muestra que la activacion mas precoz
(rojo) se precede de la mas tardia (ptrpu-
ra), tipica de la reentrada.

quirurgica. Los 3 casos estaban severamente sinto-
maticos antes de la denervacion y se mantuvieron
asintomaticos en el seguimiento.

CATETERISMO TERAPEUTICO
E INTERVENCIONISTA

Los procedimientos terapéuticos con catéter
(fig. 2) han supuesto una revolucion en el manejo
clinico de los ninos y los adultos con CC. Sin em-
bargo, muchos de los estudios no son prospectivos,
incluyen a un escaso numero de pacientes de cada
centro, con gran variabilidad en los diagnosticos, y
en muchas ocasiones utilizan tecnologia disefiada
para adultos.

En los siguientes trabajos se describen tres estu-
dios que revelan esas importantes limitaciones. La
correccion total primaria del Fallot es una alterna-
tiva aceptada en el periodo neonatal. Sin embargo,
en los casos con alto riesgo, ciandticos o con circu-
lacién pulmonar dependiente del ductus, la cirugia
correctora se asocia con elevada morbilidad, sobre
todo si las ramas pulmonares son pequefias (indice
de Nakata < 70 mm?*mm). Doblen et al*® describen
los resultados de un estudio retrospectivo de 11 pa-
cientes sometidos a tratamiento paliativo mediante
stent en el tracto de salida del VD. Todos tenian hi-
poplasia de valvula pulmonar (con diametro medio
de 3,7 mm e indice Z = —6,7), por lo que se la sacri-
ficd durante el procedimiento. Tras la implantacion
del stent mejord la saturacion de O, (del 73 al 98%)
y el calibre de las arterias pulmonares (el indice Z
de la izquierda, de —4,9 a —1,5 y de la derecha, de
—3,7 a —0,8. El indice de Nakata aumento de 56 a
150 mm?*/mm. No hubo complicaciones en relacion
con el procedimiento. Concluyen que la paliacién
mediante ampliacion del tracto de salida con stent
puede ser una alternativa segura y eficaz para el
manejo del lactante sintomatico con tétrada de Fa-
llot y ramas hipoplasicas. Se precisaran estudios
prospectivos que comparen casos tratados percuta-
neamente con cirugia paliativa.



La implantacion percutanea de valvula pulmonar
es una técnica aceptada en el tratamiento de la insu-
ficiencia pulmonar severa, en el contexto del posto-
peratorio tardio de Fallot con conducto de VD a
tronco pulmonar. Hasta ahora, la valvula pulmo-
nar percutanea no se habia implantado en pacientes
operados mediante ampliacion del tracto de salida
con parche transanular. Momenach et al* presen-
tan a 13 pacientes (media de edad, 14,3 afios; media
de peso, 45 kg) en los que se intentd implantacion
percutanea de una proétesis pulmonar, 4 de ellos co-
rregidos mediante parche. Previamente se implanto
un stent en el tracto de salida, en la regién mas es-
trecha y de didmetro no superior a 22 mm. En 2/4
no se pudo implantar la protesis por un diametro
> 22 mm. Disminuyeron el gradiente, la presion sis-
tolica y telediastdlica de VD; la insuficiencia pul-
monar desaparecioé y se mantuvo a los 4 meses del
seguimiento. Se concluye que la implantacion de
protesis pulmonar es posible en casos operados me-
diante parche en el tracto de salida. Las limitacio-
nes de esta técnica derivan del calibre del tracto de
salida, dilatado en casos de parche transanular, asi
como de la potencial fractura del stent en esa locali-
zacion.

La tecnologia actual de stents coronarios pre-
montados de bajo perfil y alta flexibilidad permite
su implantacion en el ductus arterioso de neonatos
y lactantes de bajo peso con cardiopatia congénita
y flujo pulmonar dependiente. Santoro et al*® pre-
sentan un estudio prospectivo sobre 26 recién naci-
dos con medias de 15,2 dias de edad y 3,3 kg de
peso. El procedimiento se pudo completar en 24/26
casos (92,3%); los pacientes fueron seleccionados
por: a) alto riesgo quirurgico (11 casos); b) necesi-
dad transitoria de flujo pulmonar (12 casos), y c)
bajo riesgo quirurgico y subsidiarios de correccion
(3 casos). Tras la implantacion del stent, el diame-
tro del ductus se incrementd de 1,2 £ 1 a 3,1 =
0,4 mm, y la saturacion de O,, al 70% * 14%. Tras
6 * 4 meses, 2/24 pacientes precisaron una fistula
sistemicopulmonar y 4/24, redilatacion del stent. El
cateterismo preoperatorio en 9 casos mostrd un in-
cremento en el indice de Nakata de 112 £ 49 a
226 mm/mm? (p < 0,001), sin diferencia en el tama-
fio de las ramas. En 11 pacientes que ya no precisa-
ban el flujo pulmonar dependiente del ductus, se
procedidé a ocluirlo a los 4 + 0,2 meses de su im-
plantacion. Se concluye que la implantacion de
stent en el ductus arterioso es una técnica segura y
eficaz en recién nacidos con circulacién dependiente
de aquél y permite la mejoria espontanea y el creci-
miento de las arterias pulmonares con vistas a la ci-
rugia correctora. La falta de comparacion con un
grupo similar sometido a cirugia hace dificil evaluar
los resultados de ese estudio, por lo que sera nece-
sario realizar un estudio prospectivo y necesaria-
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mente multicéntrico en el que se compare aleatori-
zadamente con un grupo similar sometido a cirugia.

NOVEDADES EN EL TRATAMIENTO
QUIRURGICO DE CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Cirugia en ninos

La experiencia del switch arterial en la TGA ha
fomentado el interés por las reconstrucciones ana-
tomicas, precoces y que eviten materiales protési-
cos. Uno de los retos quirurgicos candentes es la
recuperacion del ventriculo anatémicamente iz-
quierdo como ventriculo sistémico, para evitar los
efectos deletéreos del ventriculo derecho como ven-
triculo sistémico. La reparacion quirtrgica de las
anomalias de la conexidén ventriculoarterial, comu-
nicacioén interventricular y obstrucciéon pulmonar
suponen un auténtico reto quirdrgico, porque im-
plican la reparacion de ambos tractos de salida, con
las consiguientes secuelas a medio y largo plazo.
Las técnicas de Rastelli ofrecen resultados a largo
plazo subdptimos, con una supervivencia acumula-
da a los 20 afos sorprendentemente baja, < 50%°32,
En 1982, Lecompte introdujo la reparacion a l'etage
ventriculaire (REV), en el que se reconstruye el trac-
to de salida derecho sin conducto extracardiaco®.
En 1984, Nikaidoh>* propuso la idea de la translo-
cacion aortica con reconstruccion de ambos tractos
de salida, técnica que por varias razones practica-
mente no ha sido utilizada hasta estos tltimos afios.

Actualmente la doble translocacion de raiz adrti-
ca y pulmonar (Nikaidoh modificado), supone un
proceder quirurgico altamente atractivo pero com-
plejo*. El Nikaidoh modificado incorpora una re-
construccion anatomica de ambos tractos de salida
con tejidos autdlogos y capacidad de crecimiento;
la raiz adrtica y la pulmonar se movilizan comple-
tamente y se translocan sobre sus respectivos ven-
triculos; se puede translocar las arterias coronarias
en bloque con la raiz adrtica o de manera indepen-
diente. Se incide el septum conal y se amplia el trac-
to de salida ventricular izquierdo como habitual-
mente en el proceder de Nikaidoh clasico. La
maniobra de Lecompte debe ser utilizada en todos
los casos y se debe incorporar un parche monocus-
pide en la reconstruccion del tracto de salida ventri-
cular derecho. La competencia y la capacidad de
crecimiento de la valvula pulmonar nativa deberian
quedar preservadas en todos los casos (fig. 3).

La mayor preocupacion con esta técnica radica
en la translocacion coronaria. Ocasionalmente se
precisan amplios desplazamientos que pueden cau-
sar tensidén o distorsion, con graves implicaciones
postoperatorias, por lo que determinados patrones
coronarios son la limitacion técnica mas importan-
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Fig. 3. Nikaidoh modificado para la co-
rreccion de la trasposicion de grandes ar-
terias con comunicacion interventricular.
A: extraccion de raiz aortica con desinser-
cion de arterias coronarias. B: doble trans-
locacion de raiz adrtica y pulmonar. C:
cierre de comunicacion interventricular y
reconstruccion natural de ambos tractos
de salida.

te. Los controles ecocardiograficos revelan unos
tractos de salida reconstruidos de morfologia nor-
mal, con una geometria natural y un flujo Doppler
sin turbulencias, lo que contrasta con los flujos ob-
servados en los pacientes con Rastelli o REV. Am-
bos tractos de salida conservan todo su potencial de
crecimiento, incluidos el anillo y la valvula pulmo-
nar. Otra gran ventaja de esta técnica es la incorpo-
racion de la valvula aortica nativa a la circulacion
sistémica, en contraposicion con el switch arterial,
que incorpora la valvula pulmonar al circuito sisté-
mico. De esta forma se asegura la competencia a
largo plazo de la valvula aortica.

El Nikaidoh modificado se presenta como técnica
de eleccion o como alternativa valida para pacien-
tes con mala anatomia para un proceder de Raste-
1li, como los casos de CIV restrictiva y/o remota,
especialmente las localizadas en el tracto de entra-
da. La técnica esta contraindicada en los de agene-
sia del septum infundibular, donde la ausencia de
cono muscular hace imposible la extraccion de las
raices adrtica y pulmonar. En estos casos, el proce-
der de REV modificado se presenta como la alter-
nativa mas valida®S.

La trasposicion corregida de los grandes vasos
(cc-TGA) ha tenido durante los ultimos afios un
proceso de evolucion similar al grupo de las traspo-
siciones con estenosis pulmonar. Los pacientes con
doble discordancia generalmente tienen asociada
alguna anomalia cardiaca, como CIV, obstruccion
pulmonar y grados variables de malformacion tipo
Ebstein de la valvula tricispide. Varios estudios
multicéntricos han demostrado la disminucion en la
supervivencia de los pacientes afectos de cc-TGA,
aun en ausencia de lesiones asociadas”. La disfun-
cion del ventriculo sistémico (morfologicamente de-
recho) o de la valvula AV sistémica (tricuspide)
tiende a manifestarse y empeorar con el tiempo, lo
cual puede aumentar la morbimortalidad tanto en
pacientes operados como en no operados. La alta
mortalidad asociada ha estimulado a numerosos
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grupos a proponer una reparacion anatémica, in-
cluso en pacientes sin defectos asociados, segun la
hipotesis de que el restablecimiento de la concor-
dancia AV y ventriculoarterial mejorara la supervi-
vencia a largo plazo’.

La reparacion anatomica o doble switch supone
un reto quirargico de mayor envergadura que las
técnicas convencionales; el éxito del doble switch
depende de la capacidad del ventriculo izquierdo
(VI) de soportar la circulacion sistémica, lo cual en
algunos casos puede requerir la preparacion previa
de dicho ventriculo mediante un banding de la arte-
ria pulmonar. Actualmente se recomienda el doble
switch (arterial switch + Senning/Mustard) para los
pacientes con cc-TGA que tienen dos ventriculos
bien desarrollados y una valvula pulmonar normal,
asociados a CIV, disfuncion ventricular derecha o
regurgitacion de la valvula AV sistémica®. La mera
presencia de la doble discordancia AV empieza a
plantear en algunos grupos la necesidad de practi-
car una correccion anatoémica.

Aunque el momento adecuado de realizar la inter-
vencion no esta bien establecido, las series demues-
tran mayor beneficio en pacientes mas jovenes, con
una menor incidencia de disfuncién del VI a medio-
largo plazo tras la intervencion. Es indudable que se
plantea la posibilidad de realizar la intervencién en el
recién nacido, al igual que en la TGA. La experiencia
inicial del grupo del Hospital La Fe® es de 2 casos
intervenidos durante el periodo neonatal en presen-
cia de anomalia tipo Ebstein de la valvula tricuspide
e insuficiencia cardiaca resistente al tratamiento mé-
dico. El buen curso postoperatorio de estos pacientes
y su excelente evolucion clinica tras 24 meses de se-
guimiento nos convierten en impulsores del doble
switch a edades muy tempranas, incluso en periodo
neonatal, donde la indiferenciacion de las estructuras
cardiacas y la mayor capacidad de adaptacion de
ventriculos y valvulas cardiacas, junto con la capaci-
dad de crecimiento, potencian la maxima efectividad
de esta correccion anatomica.



La cirugia temprana del doble switch minimiza
las complicaciones tardias, como aparicion de dis-
funcion de VI, arritmias o insuficiencia aortica.
Ademas, la necesidad de reacondicionar el VI para
la circulacién sistémica disminuye cuando la inter-
vencion se indica precozmente. Por el contrario, los
resultados del doble switch en pacientes por encima
de la primera década de la vida, con ventriculos
previamente reacondicionados, estan lejos de lo
ideal, y en muchos casos no es posible su reacondi-
cionamiento®. La edad a partir de la cual el VI no
responde a los intentos de acondicionamiento no
esta establecida, pero no hay duda de que a mayor
edad, peor respuesta. Por todo ello, en los pacientes
jovenes asintomaticos con insuficiencia trictspide,
se debe considerar la realizacion de un retraining
del VI con vistas a un doble switch, ya que su histo-
ria natural es muy limitada, incluso cuando la fun-
cion del VD permanece conservada.

Finalmente, nos encontramos con un tercer gru-
po de cardiopatias, que no son sino la combinacion
en un mismo corazén de las dos cardiopatias vistas
anteriormente, es decir, cc-TGA con CIV y esteno-
sis pulmonar. Descartada la reparacion convencio-
nal, la cirugia de doble switch mediante Senning y
Rastelli ha sido durante los tltimos afos el proce-
der mas utilizado, buscando una correccion anato-
mica con restitucion del ventriculo anatomicamente
izquierdo a la circulacion sistémica. Sin embargo,
presenta todas las limitaciones del Rastelli resena-
das previamente, especialmente en cuanto a la reali-
zacion de una ventriculotomia derecha y la coloca-
cién de un conducto valvulado excesivamente largo
para conectar el ventriculo anatomico derecho con
la circulacion pulmonar. Actualmente estamos vien-
do los primeros casos publicados de doble switch,
agregando al switch auricular un proceder de Nikai-
doh modificado®' que evita el tunel intraventricular
y la colocacion de un conducto extracardiaco, con
lo que se logra una reparacién mas anatéomica y con
todo el potencial de crecimiento en ambos tractos
de salida. Los resultados a medio-largo plazo debe-
ran confirmar la superioridad de esta técnica frente
al Senning y Rastelli en este grupo de pacientes.

CARDIOPATIA CONGENITA DEL ADULTO.
PROBLEMAS CANDENTES

Quiza el hito mas importante en el ultimo afio
con respecto al manejo de la cardiopatia congénita
en edad adulta haya sido la publicacion de las guias
del American College of Cardiology (ACC)/AHA®.
Se trata de un esfuerzo importante tras los primeros
pasos en la conferencia de Bethestda de 2001% y de
la Sociedad Europea de Cardiologia®.

En un intento de efectuar un brevisimo analisis
de ese documento, nos topamos en la introduccion
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con aspectos organizativos y epidemioldgicos que
otros autores podrian incluso revisar al alza. De
esta manera podriamos calcular una prevalencia de
alrededor de 160.000 cardiopatas congénitos en la
edad adulta en un pais como Espana, y la recomen-
dacion mas plausible en el futuro puede ser la nece-
sidad de un centro especializado por cada 2 millo-
nes de habitantes®, en lugar del «viejo» calculo de
un centro por cada 3-10 millones. Las previsiones
de ingresos basadas en datos ya del siglo xx1 doblan
las esperadas en la ultima década del xx%.

Centrandonos mas en el documento®?, se refiere
cuando se debe consultar a este tipo de unidad dife-
renciando tres grados de complejidad en estos pa-
cientes: alta, moderada o simple (se mantiene el
modelo de Bethesda 2001). Asi, para el grupo sim-
ple sélo refiere la necesidad de valorarlo al menos
una vez para planificar futuras actuaciones. Sin em-
bargo, anade que aun en este grupo el ingreso en un
hospital distinto de los de referencia deberia ser no-
tificado a un especialista en cardiopatia congénita
del adulto (CCA).

Tanto para la cirugia como para los procedimien-
tos diagnosticos e intervencionistas (incluidas la TC
y la RM), se plantea la recomendacion de practicar-
los en centros especializados para los grupos de alta
y moderada complejidad. Incluso la cirugia no car-
diaca se deberia plantear en esos centros. No se hace
tal recomendacion para la cardiopatia simple en es-
tas guias, pero hay publicaciones que refieren que, en
caso de cirugia, los resultados son mejores en manos
de un especialista en CC®. Aunque los datos se pu-
blicaron en 2007%, el estudio de Vida et al refleja que
en Europa alrededor de un 40% de los procedimien-
tos en CCA muchas comunicaciones interauriculares
tipo ostium secundum se podrian encuadrar en este
subgrupo simple. Pero queda un 60% de procedi-
mientos con complejidad moderada-alta y, de éstos,
mas de un tercio seran «retoques» del tracto de sali-
da del ventriculo derecho. Centrandonos en ellos, es-
tos afnos se han acumulado abundantes publicacio-
nes, que se describen a continuacion.

Tetralogia de Fallot

Resulta curioso que una de las cardiopatias mas
significativas y precisamente descritas atin continte
siendo objeto de importante controversia. Desde su
abordaje inicial, se debate como influiran las deci-
siones tomadas inicialmente en el seguimiento a lar-
go plazo, dado que se trata de una cardiopatia que
en la actualidad registra una supervivencia estima-
da alrededor del 90% a 40 afios, en un estudio de
Toronto con seguimiento medio de 20 anos®. Karl™
hace un interesante trabajo de reflexion sobre este
tema basandose en un trabajo experimental disefa-
do para determinar si es mejor una insuficiencia
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pulmonar severa o una doble lesion moderada a
largo plazo.

Asi pues, nos situamos en la segunda o la tercera
década en muchos de nuestros pacientes con Fallot,
que es una de las fuentes mas importantes de inter-
vencionismo y cirugia (el 20% de los diagnosticos y
hasta el 55% de las reoperaciones)®. En el estudio
citado® se debate precisamente la necesidad de
reoperacioén a largo plazo de esta poblacion y se
concluye, en contra de lo publicado previamente,
que no es precisamente la técnica quirtrgica (par-
che transanular o no) la mas determinante, sino la
concomitancia con otras afecciones (atresia pulmo-
nar, canal AV o estenosis periféricas de ramas). De
todos modos, aun en el mejor escenario posible se
reconoce un porcentaje del 20% de reemplazo val-
vular pulmonar a 30 afios. Los autores, sin embar-
go, reconocen que todos sus pacientes tienen insufi-
ciencia pulmonar en alguna medida (aun sin parche
transanular), lo que hace pensar que es la insufi-
ciencia pulmonar per se lo que puede llevar tardia-
mente hacia la necesidad de una valvula. Otros au-
tores afianzan mas el criterio de que tampoco se
debe dejar un parche transanular de tamafno exage-
rado, y en cualquier caso se puede tener buenos re-
sultados restringiendo el diametro anular’'.

Lo que ya parece un hecho consumado es el inte-
rés en definir bien la necesidad de nuevos procedi-
mientos en el seguimiento de esta poblacion, y el
uso de la RM como herramienta fundamental en el
diagnostico y el prondstico. En este sentido, resalta-
mos dos estudios que aportan nuevas ideas que re-
fuerzan la importancia de la RM en el examen de la
funcién ventricular. Wald et al’”? demuestran que las
alteraciones localizadas en el tracto de salida del
VD, mas que la disfuncion general, estan relaciona-
das con la capacidad aerdbica de los pacientes. Y
de nuevo el grupo de Toronto’! nos pone en la pista
de que en los pacientes con mayor deterioro eléctri-
co (duracion del QRYS), las funciones de ambos ven-
triculos estan deterioradas, y no sélo las del dere-
cho. Por tultimo, una completa revisiéon de Bruce et
al”® podria ser un compendio de muchas de las ra-
zones expuestas hasta ahora y plantea la necesidad
de tener «mas respeto» por la valvulpatia derecha.

La via Fontan: ¢{hacia donde vamos?

Aunque no se trata del grupo mas numeroso de
pacientes con CCA, si es una poblacién con alta
complejidad que va en aumento. Actualmente se
cumplen ya 38 afios de este tipo de paliacion y de-
bemos analizar tanto lo ocurrido como lo que pre-
vemos que pasara. En este sentido, es altamente re-
comendable leer un articulo de Khambadkone™ que
resume este problema. Aqui se plantean los princi-
pales interrogantes y su linea de trabajo: la disfun-
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cion ventricular, la circulacion pulmonar, el intesti-
no y el higado, las arritmias, etc., y sus posibles
tratamientos: vasodilatadores pulmonares, conver-
sion, asistencia circulatoria y trasplante.

Como esfuerzo en este sentido, destacan varios
estudios que se han publicado este ultimo afio, al-
gunos multicéntricos y con un importante niumero
de pacientes:

— Boston (Khairy et al”): a 25 afios, el 70% de los
pacientes estan vivos o sin trasplante. Incide en las
causas de mortalidad denotando que a largo plazo
aumenta el riesgo de tromboembolia e insuficiencia
cardiaca, pero la muerte subita también tiene un
significativo porcentaje, quiza por arritmias.

— Pediatric Heart Network (7 centros) incluye tres
revisiones de alto contenido cientifico con gran nu-
mero de pacientes: Anderson et al’® —revision gene-
ral por grupos (VD o VI, edad, Glenn previo); llama
la atencion que, a pesar de otros datos como disfun-
cion diastolica (72%) y regurgitacion AV (74%), el
péptido natriurético cerebral muestra valores dentro
de la normalidad—, Paridon et al”’ —el test de ejer-
cicio revela un consumo de O, alterado (el 65% del
esperado), pero mejor en esfuerzo submaximo; lo cu-
rioso es que no depende de variables ecograficas de
mejor o peor funcion ventricular, sino que el mayor
determinante es la masa muscular, por lo que los pa-
cientes con peor comportamiento en ejercicio son los
varones adolescentes—, Blaufox et al’® —asocia la
capacidad funcional a patrones de ritmo, pero las co-
rrelaciones son débiles, lo que demostraria que debe
de haber mas factores relacionados— y Mavroudis
et al” —muy buena revision de la técnica quirurgica
en reconversiones de Fontan y cirugia de la arritmia,
con excelentes resultados perioperatorios (el 0,8% de
mortalidad hospitalaria), pero hay un 8,5% de mor-
talidad a corto plazo y otro 5,1% acaba en trasplan-
te; no se dan datos de funcionalidad y el control de
la arritmia es su éxito—.
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